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Zespół Ebsteina z kardiomegalią płodu. 
Leczyć czy obserwować? – opis przypadku
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 Streszczenie
Zespół Ebsteina to rzadka wada wrodzona serca, polegająca na nieprawidłowej budowie i/albo umiejscowieniu 
płatków zastawki trójdzielnej. Wada ta często wiąże się z poważnym rokowaniem dla dziecka, zwłaszcza w przy-
padka wykrycia tej wady już w okresie prenatalnym. 
Jednym z istotnych czynników rokowniczych jest ocena wielkości serca, a obecność kardiomegalii stwarza duże 
ryzyko współistnienia hipoplazji płuc, a to skrajnie pogarsza szansę na przeżycie noworodka. 
W pracy przedstawiono opis płodu z zespołem Ebsteina, ze znaczną kardiomegalią (HA/CA = 0,62), u 27-letniej 
pacjentki, w pierwszej ciąży. Wadę serca rozpoznano w 22 tygodniu ciąży. Ze względu na podjęcie przez ciężarną 
decyzji o kontynuacji ciąży, uwzględniając pojedyncze doniesienia z literatury co do próby ograniczenia progresji 
kardiomegalii oraz co do poprawy kurczliwości serca po wdrożeniu leczenia digoxiną, zaproponowano próbę takie-
go postępowania. Monitorowanie ciężarnej oraz płodu prowadzono dwuośrodkowo w Rzeszowie oraz w Łodzi. 
W trakcie 12-tygodniowej, przezłożyskowej terapii (w czasie której wykonano 8 badań echokardiograficznych) uzy-
skano poprawę takich czynników echokardiograficznych jak: HA/CA (0,62-0,5), CVS (5/10-7/10), SFRA (0%-11%), 
SFRV (18%-28%) oraz konwersję testu tlenowego z ujemnego na dodatni, co wydaje się dokumentować poprawę 
hemodynamiczną płodu. Noworodek zmarł w 8 dobie życia przed podjęciem próby leczenia kardiochirurgicznego.
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prawidłowy.	W	 kolejnym	 przesiewowym	 badaniu	 USG,	 w	 22	
tyg.	 ciąży	położnik	wykrył	wadę	serca	 i	 skierował	ciężarną	do	
ośrodka	Kardiologii	Prenatalnej	typu	A	w Rzeszowie.	
We	wstępnym	badaniu	echokardiograficznym	opisano	:	nie-
prawidłową	oś	 serca	 (ok.	90%),	 znacznie	powiększoną	 sylwet-





różnicę	 wysokości	 w	 przyczepie	 płatków	 przegrodowych	
2-3mm,	brak	przepływu	przez	zastawkę	tętnicy	płucnej	(2,2mm),	
atretyczny	 pień	 tętnicy	 płucnej	 PA	 (2,8mm)	 oraz	 gałęzie	 (ok.	
1,7mm),	obszerny	otwór	owalny	 (FO)	 z	wiotką	 zastawką,	 ślad	
płynu	w osierdziu.
Pacjentkę	 skierowano	 na	 konsultację	 do Ośrodka	 Kardio-
logii	Prenatalnej	 typu	C	w Łodzi,	gdzie	w	24	 tyg.	potwierdzo-














































Ebstein’s malformation  is a rare congenital cardiac defect characterized by an abnormal formation and /or 
displacement of the leaflets of the tricuspid valve. Prognosis for a neonate is poor in case of cardiomegaly, due to 
coexistence of lung hypoplasia. 
This paper presents a case of a fetus with Ebstein’s malformation with massive cardiomegaly (HA/CA = 0.62) in 
a 27-year-old patient in her first pregnancy. The cardiac defect was diagnosed in the 22nd week of pregnancy. 
Due to the fact that the patient decided to continue her pregnancy, and taking into consideration single reports 
of transplacental Digoxin therapy, an attempt to apply Digoxin therapy was made. The mother and the fetus were 
monitored in two centers, in Rzeszów and in Łódź. In the course of a 12-week transplacental therapy, 8 fetal 
echocardiography examinations were performed and the following parameters improved: HA/CA (0.62-0.5), CVPS 
(5/10-7/10) SF RA (0%-11%), SF RV (18%-28%). 
There was also a conversion of the oxygen test from negative to positive, which seems to document that prevention 
of the lung hypoplasia was achieved. The neonate died on the 8th day of postnatal life before a cardiac surgery 
attempt.
 Key words:  Ebstein anomalny / heart defects – congenital echocardiography / 
   / cardiomegaly – diagnosis / infant – newborn / cardiomegaly – therapy / 
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płodu.	U	 noworodków	 często	 spotyka	 się	 zespół	 preekscytacji 
WPW	(5-10%)	dodatkowa	droga	przewodzenia	[2,	6,	7].
Zespół Ebsteina 





Powyższe	 zmiany	 mogą w	 konsekwencji	 doprowadzić	
do:	 atrezji	 czynnościowej	 zastawki	 tętnicy	 płucnej	 –	 ciśnienie	
w	 tętnicy	płucnej	 jest	większe	 od	 ciśnienia	w	prawej	 komorze	
(niskie	 ciśnienie	 skurczowe	 i	 upośledzona	 funkcja	 skurczowa	
RV	–	odwrócony	przepływ	na	poziomie	przewodu	tętniczego	DA	
–	 przepływ	 L-P	 –	 skurczowa	 niedomykalność);	 powiększenia	
prawego	 przedsionka	 (RA);	 powiększenia	 otworu	 owalnego;	
powiększenia serca,	a	następnie	dochodzi	do	atrezji	anatomicznej	




















Do	 czynników	 prognostycznych	 o	 złym	 rokowaniu	 w	 ze-
spole	Ebsteina	zalicza	się	obrzęk	płodu,	zaburzenia	rytmu	serca,	
mały	 otwór	 owalny,	 kompresję lewej	 komory,	 współistniejące	
anomalie	 pozasercowe	 oraz	 kardiomegalię.	W	 prezentowanym	
przez	 nas	 przypadku obciążającym czynnikiem	 była	 „tylko”	






5/10	 –	 7/10),	 poprawę	 kurczliwości	 prawej	 komory serca oraz 
prawego	przedsionka	wyrażonego	jako	frakcje	skracania	(SF	RV	
18%	-	28%,	SF	RA	0%	-	11%).	Ponadto	udokumentowano	kon-
wersję,	 z	 negatywnego	na	pozytywny,	wyniku	 testu	 tlenowego	
(28	Hbd	–	negatywny,	32	Hbd	–	pozytywny).	
 
Rycina 1. Obraz twarzy płodu w 24 tyg. ciąży – „podjąć próbę leczenia czy 
obserwować zgon płodu/noworodka?”
 
Rycina 2. Obraz 4 jam serca płodu z gigantycznym przedsionkiem prawym,  
szerokim foramen ovale, bez wysięku w osierdziu.
 
Rycina 3. Prawidłowa funkcja lewej komory serca ciężarnej w badaniu M-mode  
w trakcie prowadzenia terapii przezłożyskowej.
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A	 zatem	 co	 najmniej	 kilka	 obiektywnych	 parametrów	
z	 badania	 echokardiograficznego	 wydaje	 się,	 że	 potwierdzało	
efektywny	 transport	 digoxiny	 przez	 łożysko	 i	 odpowiedź	
hemodynamiczną	 płodu	 na	 podane	 leczenie.	 O	 prawidłowym	
doborze	dawki	naparstnicy	świadczył	jej	terapeutyczny	poziom	
w	 surowicy	 ciężarnej,	 chociaż	 poziom	 leku	w	 surowicy	matki 
nie	 świadczy	 o	 jego	 skuteczności	 dla	 płodu.	 Na	 podkreślenie	
zasługuje	 również	 fakt	 bardzo	 dobrej	 tolerancji	 leku	 ze	 strony	
ciężarnej	oraz	prawidłowy	przebieg	kliniczny	ciąży.	(Rycina	2).
Nasze	 obserwacje	 są	 unikalne,	 zarówno	 w	 polskim	
piśmiennictwie,	jak	i	zagranicznym,	pomimo	że	nie	są	pozbawione	
pewnych	 ograniczeń	 metodologicznych.	 Ponieważ	 w	 zespole	
Ebsteina nieprawidłowości	strukturalne	i	czynnościowe	dotyczą	
prawego	 serca,	 należałoby	 przyjąć,	 iż	 komorą	 systemową	 jest	
komora	 lewa,	 a	 zatem	 być	 może	 monitorowanie	 wskaźników	
kurczliwości,	zarówno	lewego	przedsionka,	jak	i	 lewej	komory	
jak	i	przepływów	przez	zastawkę	mitralną	i	aortalną,	w	tej	wadzie	















Wobec	braku	wyniku	 autopsji	 nie	mamy	 informacji	 na	 te-




wydają	 się	 sugerować,	 iż	 w	 przypadku	 kardiomegalii	 u	 płodu	





sowanie	maksymalnych	dawek	 leków	 (może	 leczenie	powinno	
być	 prowadzone	 jak	 najwcześniej	 w	 warunkach	 hospitalizacji	
ciężarnej,	 a	 nie	 ambulatoryjnie),	 także	 moment	 wyboru	 czasu	
wykonania	cięcia	cesarskiego.	
Tabela I. Dane z kolejnych badań echokardiograficznych płodu.
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wieńcowych	 powinna	 stanowić	 wskazanie	 do	 ukończenia	 cią-
ży	 jeżeli	 inne	parametry,	w	 tym	przepływy	obwodowe	metodą	
Dopplera,	badania	KTG	pozostają	w	normie?	
Wartość	 kliniczna	 wizualizacji	 tętnic	 wieńcowych	 sta-




W	 trakcie	 przezłożyskowej	 terapii	 u	 płodu	 z	 zespołem	
Ebsteina	uzyskano	poprawę	 takich	czynników	 jak wsp.	HA/CA, 
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